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Introduzione
La  proctocolectomia restaurativa (PCR) con serba-
toio (pouch) ileale rappresenta il trattamento di scelta
per la maggior parte dei pazienti con rettocolite ulce-
rosa (RCU), consentendo al tempo stesso l’asportazio-
ne di tutta la mucosa colo-rettale, sede della malattia,
ed il ripristino della canalizzazione intestinale preser-
vando la continenza.
Ravitch nel 1947 dimostrò per primo la possibilità
di eseguire un’anastomosi ileo-anale senza serbatoio - o
ileostomia anale come egli stesso la definì - dopo colo-
proctectomia per RCU nel bambino, ma la tecnica
venne abbandonata per motivi funzionali (1).
Si deve a Parks e Nicholls nel 1978 la prima descri-
zione della PCR con confezionamento di un serbatoio
ileale a forma di S ed anastomosi pouch-anale manua-
le, all’altezza della linea pettinata, all’interno di un
moncone di parete rettale demucosato (2).
Negli anni l’intervento ha conosciuto alcune va-
rianti che riguardano la conformazione della pouch
ileale (a J, S o W) e il confezionamento dell’anastomo-
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si, che può essere eseguita, oltre che con sutura manua-
le dopo mucosectomia, con suturatrice meccanica,
conservando un manicotto di parete rettale di 1-3 cm
(‘cuff ’) al di sopra della linea pettinata, rivestito da
mucosa con epitelio transizionale (Zona Anale di
Transizione, ATZ) in basso e colonnare in alto (3-8).
Alcuni Autori eseguono l’anastomosi manuale dopo
eversione transanale del moncone rettale e sezione
completa a livello della linea pettinata, eliminando in
tal modo tutta la mucosa rettale (9). 
L’insorgenza di un adenocarcinoma nel piccolo
moncone rettale residuo o nella pouch ileale, dopo in-
tervento di PCR per RCU, è un’evenienza rara, essen-
do stati riportati in letteratura solo 19 casi (10-26). Di
questi, 13 erano stati sottoposti ad anastomosi pouch-
anale manuale dopo mucosectomia rettale, 5 ad ana-
stomosi pouch-rettale distale meccanica, mentre in un
caso non è stata descritta la tecnica utilizzata per l’ana-
stomosi.
Nel presente lavoro viene riportato un caso di ade-
nocarcinoma del moncone rettale residuo, insorto 12
anni dopo una PCR per RCU con anastomosi pouch-
rettale distale meccanica con doppio stapler.
Gli Autori, sulla scorta dei dati della letteratura, si
soffermano su alcuni aspetti tecnici dell’intervento,
sulle ipotesi patogenetiche sull’insorgenza della neo-
plasia e sulla possibilità di prevenire questa evoluzione
neoplastica.
Caso clinico
D. A., di sesso maschile, affetto da RCU dall’età di 35 anni.
Nel  novembre 1990, a 53 anni, in seguito a ripetute riesacerbazio-
ni della malattia non controllabili con terapia medica, si sottopo-
neva ad intervento di proctocolectomia restaurativa con confezio-
namento di pouch ileale a J secondo Utsonomiya, anastomosi pou-
ch-rettale distale con sutura meccanica incrociata ed ileostomia di
protezione. L’esame istologico deponeva per rettocolite ulcerosa as-
sociata a displasia multifocale di basso grado. Nell’ottobre 1991 l’i-
leostomia veniva soppressa ristabilendo una normale ricanalizza-
zione intestinale.
Il paziente riferiva di aver goduto di buona salute per 12 anni
dopo l’ultimo intervento, con 4-5 evacuazioni giornaliere, occasio-
nali episodi di soiling ma con un giudizio complessivamente buo-
no sulla qualità di vita, e di essersi sottoposto a controlli endosco-
pici regolari solo nei primi 5 anni dopo l’intervento. Nel febbraio
2003, in seguito alla comparsa di dolore sovrapubico e in regione
sacrale, progressiva modificazione dell’alvo con alternanza di stipsi
e diarrea mucosa, calo ponderale, febbricola (37,5°C) e inappeten-
za, si sottoponeva a “pouchscopia” che rivelava la presenza di una
flogosi acuta della mucosa ileale e del canale anale. Si consigliava
pertanto terapia medica con metronidazolo e cortisonici, dalla
quale traeva parziale beneficio. Nel settembre 2003, per l’aggravar-
si dei sintomi addominali, chiusura dell’alvo a feci e gas e vomito
alimentare, si ricoverava in altra struttura ospedaliera dove veniva
sottoposto a radiografia diretta dell’addome, che evidenziava nu-
merosi livelli idroaerei nelle anse intestinali, e TC addomino-pelvi-
ca, che documentava la presenza di una voluminosa neoformazio-
ne nel canale anale, infiltrante la pouch che risultava notevolmen-
te distesa. Il paziente veniva dunque sottoposto ad intervento chi-
rurgico, in urgenza, per occlusione intestinale. Si eseguivano
l’affondamento della pouch nel suo terzo prossimale con suturatri-
ce lineare, la resezione dell’ultima ansa ileale ed il confezionamen-
to di un’ileostomia definitiva. Le biopsie sulla neoformazione, ese-
guite per via transanale, deponevano per adenocarcinoma del gros-
so intestino, scarsamente differenziato, con aspetti di tipo mucino-
so. Nel novembre 2003 iniziava trattamento chemio-radioterapico,
che si protraeva per un periodo di 16 mesi, consentendo una re-
gressione parziale della  massa tumorale. 
Nell’ottobre 2005 si ricoverava nel nostro reparto per il trat-
tamento chirurgico della neoplasia. Le indagini strumentali dimo-
stravano, purtroppo, che essa era molto avanzata localmente ed
aveva già dato metastasi a distanza. La TC toracica mostrava la
presenza di metastasi sub-centimetriche in entrambi i campi pol-
monari; la TC e la RM addomino-pelvica (Fig. 1) documentava-
no la presenza di una voluminosa neoformazione centrata sul ca-
nale anale ed estesa alla pouch ileale, con aspetti infiltrativi di ve-
scicole seminali, prostata e parete posteriore della vescica, nonché
Fig. 1 - La TC (A) e la RM (B) ad-
domino-pelviche dimostrano la
presenza di una voluminosa
neoformazione che dal canale
anale si estende alla pouch
ileale ed infiltra prostata, vesci-
cole seminali e parete posterio-
re della vescica. 
formazioni nodulari tra i foglietti mesenteriali, che apparivano
ispessiti, e linfonodopatie inguinali bilaterali. Fegato, pancreas,
milza e reni erano nella norma. Gli esami ematochimici eviden-
ziavano anemia sideropenica (Hb 8,3 g/dl, globuli rossi 2,7 x 106,
Ht 23%) e disprotidemia con ipoalbuminemia (proteine totali
4,70 g/dl, albuminemia 2 g/dl). Il dosaggio dei marker tumorali
dimostrava CEA 41 ng/ml, CA 19-9 100 U/ml, CA 72-4 11,6
U/ml. L’esplorazione ‘rettale’ in sedazione, con biopsie, conferma-
va che la neoformazione occupava l’intero canale anale a partire
dalla linea ano-cutanea ed infiltrava estesamente i muscoli eleva-
tori dell’ano fino alla radice del pene. Durante il ricovero si veri-
ficava un rapido peggioramento delle condizioni generali nonché
la comparsa di pneumaturia, fecaluria ed idroureteronefrosi sini-
stra. Il paziente venne dimesso, con terapia di supporto, e decede-
va dopo due mesi.
Discussione
La PCR con pouch ileale è l’intervento chirurgico
di scelta nella rettocolite ulcerosa resistente a terapia
medica o associata a displasia o cancro del colon-retto,
in pazienti di età inferiore ai 50 anni, con integrità
anatomica e funzionale dell’apparato sfinteriale e di-
sponibilità logistica e psicologica a sottoporsi ad un
follow-up regolare e prolungato. Tale intervento mira
ad ottenere la cura definitiva della malattia e a ripristi-
nare la canalizzazione intestinale per la via naturale,
evitando al paziente l’ileostomia definitiva.
La PCR si associa ad una bassa mortalità ma ad una
morbilità piuttosto elevata, che non pregiudica tutta-
via i risultati funzionali ed il giudizio sulla qualità di
vita, ritenuto buono-eccellente da più del 90% dei pa-
zienti (27, 28).
L’intervento, secondo la descrizione originale di
Parks e Nicholls del 1978, prevede la colectomia tota-
le, la dissezione del retto a ridosso della parete e la sua
sezione a livello del terzo medio, la mucosectomia del
moncone rettale residuo a partire dalla linea pettinata,
la costituzione di un serbatoio ileale a S ed infine l’a-
nastomosi pouch-anale manuale sulla linea pettinata,
all’interno del manicotto muscolare rettale (2, 3). 
Attualmente si preferisce limitare l’estensione della
mucosectomia a non più di 2-3 cm, dopo aver sezio-
nato il retto poco al di sopra del piano degli elevatori.
Tuttavia la mucosectomia non garantisce l’asportazio-
ne di tutta la mucosa rettale, potendo residuare, in al-
meno il 20% dei casi, isole di epitelio colonnare tra
manicotto muscolare e pouch, non valutabili endosco-
picamente e suscettibili di ripresa infiammatoria e de-
generazione carcinomatosa (29, 30). Alcuni Autori,
invece, confezionano l’anastomosi manuale dopo ever-
sione transanale del moncone rettale e sua sezione a
tutto spessore a livello della linea pettinata. In tal mo-
do si elimina completamente la mucosa rettale e quin-
di il rischio di ripresa della malattia, con risultati fun-
zionali sovrapponibili a quelli dell’anastomosi pouch-
anale dopo mucosectomia (9). A questa ultima tecnica
va la nostra preferenza (31).
A partire dalla metà degli anni Ottanta è stata in-
trodotta una versione modificata dell’intervento origi-
nario, la PCR con anastomosi pouch ileale-rettale di-
stale meccanica, che gli autori anglofoni denominano
impropriamente ‘ileo pouch-anal anastomosis’ (IPAA),
anche se si lascia un manicotto di parete rettale di 1-3
cm (‘cuff ’) rivestito da mucosa ‘colitica’, con epitelio
transizionale (ATZ) in basso e colonnare in alto, a ri-
schio di ripresa infiammatoria della malattia (‘cuffitis’)
e di insorgenza di displasia e degenerazione carcinoma-
tosa (8, 32-37). Inoltre, utilizzando per l’anastomosi
una suturatrice circolare dopo quella lineare per la se-
zione del retto - secondo la tecnica di Knight-Griffen
- residuerebbero, oltre al suddetto tratto di mucosa,
delle estroflessioni laterali di mucosa rettale (‘dog ear’)
non valutabili endoscopicamente, ma anch’esse suscet-
tibili di potenzialità evolutive patologiche (38). Attual-
mente l’anastomosi pouch-rettale distale meccanica
dopo PCR è la modalità di ricostruzione adottata dal-
la maggior parte degli autori per la facilità e rapidità di
esecuzione, il minor traumatismo sfinteriale, le mino-
ri complicanze ed i migliori risultati funzionali rispet-
to all’anastomosi manuale (27, 33, 39, 40). Inoltre, in
diversi studi, il rischio di flogosi acuta, displasia o de-
generazione neoplastica della mucosa lasciata in situ è
giudicato poco rilevante. Thompson-Fawcett (32) ha
valutato, mediante biopsie endoscopiche, l’incidenza
di flogosi della mucosa residua su un campione di 113
pazienti sottoposti a PCR, con anastomosi pouch-ret-
tale distale meccanica con doppio stapler, riscontrando
un’infiammazione acuta dell’epitelio colonnare nel
13% dei casi, di cui solo il 9% risultava sintomatico.
Coull (35), Remzi (36) e O’Riordain (37) hanno valu-
tato l’incidenza di displasia e cancro della mucosa la-
sciata in situ, sempre mediante biopsie endoscopiche,
rispettivamente in 135, 289 e 210 pazienti sottoposti
ad analogo intervento. Dopo un follow-up medio di
56, 130 e 77 mesi non hanno riscontrato alcun caso di
cancro, mentre la displasia incideva per lo 0%, il 2,8%
(8 casi) e il 3,3% (7 casi), rispettivamente, essendo sta-
ta osservata per lo più nei primi 2-3 anni dopo l’inter-
vento, e con tendenza a scomparire spontaneamente ai
controlli successivi, in quei pazienti che presentavano
RCU con displasia o cancro sul preparato chirurgico di
coloproctectomia. Anche nei 20 casi riportati in lette-
ratura di adenocarcinoma insorto dopo PCR, la mag-
gior parte (16 casi) presentava un quadro di displasia o
cancro sul pezzo operatorio (Tab. 1).
Il rischio di degenerazione neoplastica della mu-
cosa residua dopo PCR è molto basso, ma si presup-
pone che aumenti nel tempo. Poiché l’incidenza di
cancro dopo colectomia totale con anastomosi ileo-
rettale per RCU è del 6% a 20 anni e del 15% a 30
373
Adenocarcinoma insorto dopo proctocolectomia restaurativa per rettocolite ulcerosa: presentazione di un caso clinico e revisione della letteratura
374
S. Candioli e Coll.
T
A
B
E
LL
A
1
-
A
D
E
N
O
C
A
R
C
IN
O
M
A
IN
SO
R
T
O
D
O
PO
PR
O
C
T
O
C
O
LE
C
T
O
M
IA
R
E
ST
A
U
R
AT
IV
A
PE
R
R
E
T
T
O
C
O
LI
T
E
U
LC
E
R
O
SA
.C
A
SI
C
LI
N
IC
I
R
IP
O
R
T
AT
I
IN
LE
T
T
E
R
AT
U
R
A
.
P
R
O
C
T
O
C
O
LE
C
T
O
M
IA
R
E
ST
AU
R
AT
IV
A
C
A
R
AT
T
E
R
IS
T
IC
H
E
D
E
LL
A
N
E
O
P
L
A
SI
A
A
ut
or
e
(r
ef
.)
Se
ss
o
(M
/F
)-
In
di
ca
zi
on
e
A
na
st
om
os
i
D
ia
gn
os
ii
st
ol
og
ic
a
Te
m
po
(a
nn
i)
Lo
ca
liz
za
zi
on
e
St
ad
ia
zi
on
e
Et
à
(a
nn
i)
da
lla
P
C
R
U
IC
C
R
av
it
ch
(1
0)
?
?
M
an
ua
le
?
?
?
?
St
er
n
(1
1)
M
-
56
D
is
pl
as
ia
M
an
ua
le
D
is
pl
as
ia
di
al
to
gr
ad
o
ne
lr
et
to
3
Po
uc
h
T
4N
xM
x,
G
x
Pu
th
u
(1
2)
M
-
45
?
?
?
6
Po
uc
h
T
4N
2M
x,
G
x
R
od
ri
gu
ez
-
Sa
nj
ua
n
(1
3)
F
-
52
D
is
pl
as
ia
M
an
ua
le
D
is
pl
as
ia
di
al
to
gr
ad
o
ne
lr
et
to
3,
5
Po
uc
h
T
4N
xM
1,
G
3
Se
qu
en
s
(1
4)
F
-
54
C
an
cr
o
M
ec
ca
ni
ca
C
an
cr
o
de
lr
et
to
1
C
an
al
e
an
al
e
T
1N
0M
0,
G
1
V
ie
th
(1
5)
F
-
33
C
an
cr
o
M
an
ua
le
D
is
pl
as
ia
m
ul
ti
fo
ca
le
e
ca
nc
ro
de
lc
ol
on
tr
as
ve
rs
o
2
Po
uc
h
T
3N
xM
1,
G
2
Iw
am
a
(1
6)
M
-
32
C
U
C
M
an
ua
le
D
is
pl
as
ia
m
ul
ti
fo
ca
le
di
ba
ss
o
gr
ad
o
18
Po
uc
h
T
2N
xM
x,
G
1
R
ot
ho
ltz
(1
7)
M
-
65
C
U
C
M
ec
ca
ni
ca
D
is
pl
as
ia
di
al
to
gr
ad
o
ne
lr
et
to
7
M
on
co
ne
re
tt
al
e
T
4N
2M
1,
G
3
H
eu
sc
he
n
(1
8)
M
-
45
D
is
pl
as
ia
M
an
ua
le
D
is
pl
as
ia
di
al
to
gr
ad
o
e
ca
nc
ro
de
lc
ol
on
di
sc
en
de
nt
e
3
Po
uc
h
T
3N
1M
0,
G
3
La
ur
et
i(
19
)
M
-
46
C
an
cr
o
M
an
ua
le
C
an
cr
o
de
ll’
an
as
to
m
os
ii
le
o-
re
tt
al
e
2
C
an
al
e
an
al
e
T
2N
2M
x,
G
3
H
ym
an
(2
0)
M
-
36
D
A
LM
M
ec
ca
ni
ca
D
is
pl
as
ia
di
al
to
gr
ad
o
ne
lc
ol
on
tr
av
er
so
,
ne
ls
ig
m
a
e
ne
lr
et
to
6
M
on
co
ne
re
tt
al
e
T
3N
0M
0,
G
x
B
ar
at
si
s
(2
1)
M
-
47
C
U
C
M
ec
ca
ni
ca
D
is
pl
as
ia
m
ul
ti
fo
ca
le
,c
an
cr
o
de
lc
ie
co
2
C
an
al
e
an
al
e
T
3N
1M
x,
G
3
B
en
tr
em
(2
2)
M
-
49
C
U
C
M
an
ua
le
D
is
pl
as
ia
fo
ca
le
,c
an
cr
o
de
lc
ol
on
as
ce
nd
en
te
14
Po
uc
h
T
4N
0M
x,
G
2
H
as
sa
n
(2
3)
M
-
38
C
U
C
M
an
ua
le
C
ol
it
e
ul
ce
ro
sa
cr
on
ic
a
2
Po
uc
h
T
4N
0M
0,
G
2
N
eg
i(
24
)
M
-
23
D
is
pl
as
ia
M
an
ua
le
D
is
pl
as
ia
di
al
to
gr
ad
o
ne
lc
ol
on
tr
as
ve
rs
o
5
M
on
co
ne
re
tt
al
e
T
3N
1M
0,
G
3
B
el
l(
25
)
M
-
39
D
is
pl
as
ia
M
ec
ca
ni
ca
D
is
pl
as
ia
di
al
to
gr
ad
o
ne
lc
ol
on
di
sc
en
de
nt
e
12
C
an
al
e
an
al
e
T
4N
xM
1,
G
3
Le
e
(2
6)
M
-
47
D
is
pl
as
ia
M
an
ua
le
D
A
LM
ne
lr
et
to
2
A
na
st
om
os
i
T
4N
0M
0,
G
3
Le
e
(2
6)
M
-
37
D
is
pl
as
ia
M
an
ua
le
C
an
cr
o
de
lr
et
to
6,
5
A
na
st
om
os
i
T
4N
2M
1,
G
2
Le
e
(2
6)
F
-
22
C
U
C
M
an
ua
le
C
ol
it
e
ul
ce
ro
sa
cr
on
ic
a
16
M
on
co
ne
re
tt
al
e
T
4N
xM
0,
G
2
Pr
es
en
te
la
vo
ro
M
-
53
C
U
C
M
ec
ca
ni
ca
D
is
pl
as
ia
m
ul
ti
fo
ca
le
di
ba
ss
o
gr
ad
o
12
M
on
co
ne
re
tt
al
e
T
4N
2M
x,
G
3
Le
ge
nd
a:
C
U
C
=
C
ol
ite
U
lc
er
os
a
C
om
pl
ic
at
a,
no
n
tr
at
ta
bi
le
co
n
te
ra
pi
a
m
ed
ic
a;
D
A
LM
=
D
isp
la
sia
A
sso
ci
at
a
a
Le
sio
ni
o
M
as
se
.
anni (41), e considerando che dopo PCR con ana-
stomosi pouch-rettale distale meccanica residuano
circa 2 cm di mucosa rettale, il rischio che da que-
st’ultima origini un cancro può essere stimato pari al
2% a 30 anni. In effetti, nel caso da noi osservato,
come in altri riportati in letteratura, la neoplasia si è
sviluppata a distanza di molti anni dalla PCR (16,
22, 25, 26).
Conclusioni
Un adenocarcinoma dopo PCR può dunque origi-
nare dalle isole di mucosa rettale sfuggite alla mucosec-
tomia in caso di anastomosi manuale, o dalla mucosa
del piccolo moncone rettale residuo, incluse le ‘dog
ear’, in caso di anastomosi meccanica. Inoltre, non può
essere esclusa la possibilità d’insorgenza della neoplasia
dalla mucosa ileale della pouch - secondo la sequenza
flogosi cronica-atrofia-metaplasia-displasia-cancro, co-
me già dimostrato in altre patologie quali bronchite
cronica e gastrite cronica atrofica - in quei pazienti con
RCU associata ad ileite da reflusso (‘back wash ileitis’)
al momento della PCR o che manifestano pouchiti ri-
correnti dopo l’intervento (15, 18, 42, 43).
In conclusione, è importante prevenire questa te-
mibile complicanza, che può insorgere anche a distan-
za di molti anni da una PCR per RCU, sottoponendo
i pazienti operati ad un follow-up regolare e prolunga-
to, idealmente per tutto il resto della vita, che preveda
controlli endoscopici con biopsie del piccolo moncone
rettale residuo e della pouch; tali controlli dovranno
essere eseguiti ad intervalli più ravvicinati in quei pa-
zienti con RCU associata a displasia, cancro o ileite da
reflusso al momento della coloproctectomia o con
pouchiti ricorrenti dopo l’intervento.
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